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Paget’s disease is a well-known disorder of unclear etiology that results in deformity and enlarge-
ment of single or multiple bones due to abnormal osteoclastic-osteoblastic remodeling of bone. 
Osteoclastoma, also known as giant cell tumor, is a rare complication of Paget’s disease that usu-
ally occurs in the skull or facial bones. This is a report of a 35-year-old woman with recurrent 
osteoclastoma of the sino-nasal tract, a complication of Paget’s disease, for which she underwent 4 
operations. Clinicopathological features of this rare disease are described here. 
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서     론 
 

파제트병(Paget’s disease)은 중년 이후에 발생하는 만

성 골질환으로 서양인에서는 흔하게 보고 되고 있으나, 국

내에서는 아주 드문 질환으로 알려져 있다.1) 파제트병의 

합병증으로 골종양이 발생할 수 있으며, 그 중 골육종이 대

부분이나 드물게 파골세포종(거대세포종양)이 발생한다.2) 

파골세포종은 주로 장골의 골단에 발생하지만, 파제트병에 

합병한 경우 두개골이나 상악골, 하악골에서 호발한다.3) 파

골세포종은 치료 후 전체적인 재발률이 높아 근치적 절제술 

후에도 약 7%의 재발률이 보고되고 있다.4) 저자들은 파제

트병을 앓고 있는 35세 여자의 부비동에서 발생한 재발성 

파골세포종을 치험하였기에 임상적 특징과 치료결과에 대

하여 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

환자는 한달 전부터 발생한 좌측 비배부의 종물로 1999년 

5월 본원에 처음 내원하였고 좌측 상악동과 사골동의 부

비동염 및 좌측 상악골 골종이 의심되어 수술을 계획하였

으나 출산 관계로 취소되었다. 환자는 출산 후 2001년 2

월 내원하였고 수술 전 검사로 시행한 혈액검사 및 전산화 

단층 촬영에서 파제트병이 의심되어 본원 정형외과 진료 

후 파제트병을 진단 받았다. 술 전 시행한 전산화단층촬영

에서 좌측 비강 및 상악동에 새로운 종물이 발생하였고, 좌

측 비배부 골종의 크기가 증가하였다(Fig. 1). 2001년 3

월 안면중앙 접근법(midfacial degloving procedure)을 통

한 종양절제술 및 내시경부비동수술을 하였다. 병리학적 소

견에서 세포밀집도가 높고 경계가 좋은 결절 형태를 보였으

며, 단핵세포와 파골세포양 다핵세포로 구성되어 있었고, 파

제트 골의 파골세포가 증식되어 생긴 파골세포종으로 진단

되었다. 악성의 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 2). 2003년 

10월 시행한 전산화단층촬영에서 우측 비강에 새로운 병변

이 관찰되어 2003년 12월 안면중앙 접근법을 통한 종양 

제거술을 시행하였다. 2008년 1월 좌측 비강 및 상악동, 

좌측 안와에서 파골세포종이 재발하여 세 번째 수술로 좌측 
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내측 상악절제술을 시행하였다. 이후 추적관찰 중 2주 전부

터 발생한 우측 비폐색과 비출혈을 주소로 2008년 10

월 13일 본원 외래를 방문하였다.  

과거력에서 골 재흡수 억제제인 파미드로네이트(pami-
dronate)와 덱사메타손을 복용 중이었으며, 2008년 4월 

좌측 대퇴골 병적골절이 발생하여 타원에서 입원 치료 받

은 병력이 있었다. 가족력에서 할아버지와 아버지 모두 파

제트병으로 진단 받고 사망하였다.  

코 내시경검사에서 우측 하비갑개에 적갈색의 종물이 관

찰되었고 좌측 비강에는 내측 상악절제술이 시행된 상태였

A B

Fig. 1. Axial view of CT scan at first
visit (A) and axial view of CT scan
taken 2 years later (B). Bony mass
of the left frontal process of maxilla
was increased (arrow), and mildly
enhanced soft tissue mass (aste-
risk) was filling the left maxillary sin-
us and the nasal cavity. 

A B

Fig. 2. Histopathologic findings of
osteoclastoma showing trabecular
bone with irregular cement lines
lined by large osteoclasts and nu-
merous osteoblasts with medullary
fibrosis (A) and numerous giant cel-
ls dispersed in a mononuclear com-
ponent background (B)(A×100, B
×200, H&E stain). 

Fig. 3. Endoscopic finding of the na-
sal cavities prior to 4th operation.
Reddish-brown mass is seen in the
right inferior turbinate (arrow)(A).
Left medial maxillectomy was per-
formed previously (B). 

A B
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다(Fig. 3). 임상검사 소견으로는 혈액학적 검사에서 혈색

소와 헤마토크리트는 각각 11.2 g/dL, 35.1%로 경한 빈혈 

상태였고, 혈청 알칼리성 인산분해효소는 정상이었으며 기

타 임상검사의 이상 소견은 없었다. 전산화단층촬영에서 우

측 상악동과 하비갑개에 조영 증강이 잘 되는 종물과 상악

동 내측벽의 비후 소견이 관찰되었으며, 파골세포종의 재발

이 의심되었다(Fig. 4). 

2009년 1월 8일 네 번째 수술로 전신마취하여 우측 구

순하 접근법 및 비내시경 종양 절제술을 시행하였다. 수술 

소견에서 우측 상악동에 적갈색 종물이 충만해 있었고 비

강으로 상악 내측벽에서부터 하비갑개까지 침범되어 있었

다. 구순하 접근법으로 상악동창을 만든 후 상악동내의 종

물과 함께 주위 점막을 제거하였고, 우측 하비갑개 병변은 

내시경을 통해 하비갑개와 상악내측벽을 함께 제거하였다.  

환자는 술 후 2일째 팩킹 제거 후 퇴원하였으며, 특별한 

문제없이 회복되었다. 수술 후 현재 약 9개월 경과한 상태

로 경과 관찰 중이며, 재발의 소견은 보이지 않고 있다. 

 

고     찰 
 

파제트병은 1877년 James Paget에 의해 변형성 골염으

로 처음 기술되었으며, 파골세포에 영향을 미치는 질환으로 

미국과 영국의 40세 이상 성인의 약 3%에서 발생한다고 

보고되고 있다.5) 하지만 동양인에서는 드물게 발생하며 국

내에서 드물게 보고되고 있다.1) 본 증례의 경우 환자의 할

아버지와 아버지 모두 파제트병으로 진단 받았다. 국외에

서는 파제트병의 가족력을 보이는 경우가 15~26%의 빈도

로 비교적 흔하지만,6) 국내에서 이 같은 파제트병의 가족

력을 가진 경우는 매우 드물어 3대에 걸친 가족력을 가진 

증례가 국제학술지에 한 차례 보고된 바 있다.7) 

파제트병의 합병증으로 이환된 골에서 골종양이 발생할 

수 있으며, 그 대부분은 골육종이 차지하고 드물게 파골세

포종(거대세포종양)이 발생한다.2) Haibach 등8)의 보고에 따

르면 1958년부터 1983년까지 파제트병과 합병된 82예의 

골종양 중 대부분은 골육종이었고 단 1예만이 파골세포종

이었다. 국내에서는 Won 등9)이 파제트병에 동반되어 양측 

상악골에서 발생한 파골세포종을 처음으로 보고하였다. 

일반적인 파골세포종은 장골의 골단에서 호발하나, 파제

트병에 동반된 파골세포종은 대부분 두개골, 안면골, 골반, 

척추 등에서 발생하며 장골의 골단에서는 거의 발생하지 

않는다.3) 파제트병에서의 파골세포종은 90% 이상에서 다

골성 파제트병에서 발생하며, 10% 미만에서 단골성 파제트

병에서 발생한다.10) 일반적인 파골세포종은 20~40세 사이

에서 자주 발생하며, 파제트병과 동반된 파골세포종은 60

세 이상의 고령에서 발생한다.11) 본 증례에서는 환자의 최

초 수술시 나이가 27세로 비교적 젊은 나이에 발병하였다. 

임상 증상으로는 이환된 골의 무통성의 국소종창이 가장 

흔하며, 비출혈과 비폐색 증세가 있다.  

진단에 있어서 조직학적 검사가 필수적이다. 조직학적으

로 다핵거대세포들이 원형 혹은 방추형의 단핵성 기질세포

에 분포한다. 종양 내에 존재하는 거대세포는 신생물성 파

골세포(neoplastic osteoclast)라고 명명되며, 파제트 골

(pagetic bone)에서 비정상적으로 증식한 파골세포이다.12) 

감별질환으로는 거대세포 수복성 육아종(giant cell re-
parative granuloma), 골화 섬유종, 부갑상선 기능 항진증

에 동반되는 갈색종양, 동맥류성 골낭종, 연골육종, 연골모

세포종, 유피낭, 색소 침착성 융모결절윤활막염, 골융해성 

전이암 등이 있다.13) 이 중에서 거대세포 수복성 육아종은 

파제트병에서의 파골세포종과 조직학적으로 유사하여 감

별이 어렵다.14) 이 두 질환은 핵내 봉입체(intranuclear in-
clusion body)가 존재한다는 점, 파제트병에 이환된 골에

서만 발생한다는 점, 그리고 두개안면골에서 호발하는 점

A B

Fig. 4. Axial (A) and coronal (B) view
of CT scan taken before 4th opera-
tion. It shows well enhancing mass
(arrow) in the right maxillary sinus
and right inferior turbinate, and thick-
ening of the medial wall of the right
maxilla. 
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에서 임상병리학적인 유사성을 가지고 있다.15) 전형적인 거

대세포 수복성 육아종은 조직학적으로 거대세포가 더 작고, 

집단적으로 분포하며, 기질이 조금 더 섬유성이고, 때론 국

소적 출혈이나 헤모시더린 침착이 있는 것으로 감별한다.12) 

임상적으로 거대세포 수복성 육아종은 20세 이전의 청소

년기에 주로 발생하고 상악골보다는 하악골에서 호발하며, 

덜 공격적이고 치료 후 재발이 드물다. 반면 파골세포종은 

청소년기에는 거의 발생하지 않고 매우 공격적이고 재발하

는 경향이 있고 악성 변이를 일으켜 전이할 수 있다.13)  

치료로는 수술적 치료, 방사선 치료, 내과적 치료 등이 있

으며 이 중 완전한 외과적 절제가 가장 좋은 치료 방법이다. 

하지만 두경부 영역에서 발생한 경우 광범위 절제 후에 발

생할 수 있는 기능적, 미용적인 장애를 고려해야 한다. 파골

세포종은 단순소파술 후 약 34%에서 재발하며, 근치적 절

제술 후에도 약 7%에서 재발할 수 있다.4) 또한 파골세포

종은 10~15%에서 악성으로 변화되어 폐로 전이될 수 있

기 때문에 장기간 추적관찰이 필요하다.16) 

본 증례의 경우 다골성 파제트병 환자로 최초 발병시 좌

측 상악골에서 파골세포종이 발생하였으며 일차 수술 2년 

후 우측 상악골에서 파골세포종이 발생하였다. 이후 양측 

부비동에서 시간 간격을 두고 재발하였다. 이는 수술적 절

제가 불충분하게 시행되었다기 보다는 파제트병의 진행으

로 인한 자연경과로 볼 수 있을 것이다. 앞으로도 재발 가

능성이 높으므로 면밀한 추적관찰이 필요하리라 생각된다. 
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